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Introdução: Os sarcomas uterinos representam 3% a 7% das neoplasias 
malignas de corpo de útero e os principais tipos histológicos são: 
carcinossarcoma (CCS), leiomiossarcoma (LMS), sarcoma do estroma 
endometrial (SEE) e adenossarcoma (ADS). Há poucas informações sobre 
esses tumores no Brasil. Objetivos: Avaliar o perfil no diagnóstico, tratamento 
e evolução dos casos de sarcoma de útero. Metodologia: estudo coorte 
retrospectiva com 122 casos de sarcomas de útero atendidos no Hospital da 
Mulher Prof. Dr. J. A. Pinotti, CAISM, Unicamp, no período entre 2001 e 2016. 
Foram considerados os tipos CCS, LMS, SEE, ADS e outros, e avaliadas 
informações clínicas, do tratamento e do seguimento. Na análise estatística 
foram utilizados os testes Qui-Quadrado ou Fisher, avaliação temporal pelo 
teste Qui-Quadrado de tendência, análise regressão logística para os fatores 
associados aos tipos de sarcomas e análise de sobrevida de Kaplan-Meier com 
teste log-rank. Foi considerado p<0,05 para significância. Resultados: o 
sangramento uterino anormal foi o principal sinal ou sintoma (77%) e os 
diagnósticos foram obtidos por curetagem uterina (35%) ou cirurgia (34%). Foi 
observada uma tendência de aumento nos registros de sarcomas com +1,2 
casos a cada 2 anos (p=0,044) e mantida uma proporção estável de 10% do 
total de neoplasias uterinas no período. Entre os sarcomas, 47% eram CCS, 
22% LMS, 16% SEE e 14% ADS. Características predominantes das mulheres: 
idade de 60 anos ou mais (62%), pós-menopausa (77%), IMC até 29,9 (61%) e 
ter alguma comorbidade (71%). Na análise de regressão logística univariada, 
faixas etárias maiores, pacientes na menopausa e ter comorbidades 




CCS). Na regressão multivariada, apenas o estado menopausal manteve 
significância com odds ratio de 5,45 (p<0,001) para apresentar LMS ou CCS. O 
estadiamento dos sarcomas foi estádio I em 44% e estádio IV em 22% dos 
casos. A cirurgia foi o primeiro tratamento em 78% dos casos com 79% destes 
recebendo terapia adjuvante. Ao final, houve 58% (55/95) de controle clinico da 
doença. A sobrevida global foi de 76% em 12 meses e 33% em cinco anos, 
piores para os tipos CCS e LMS (20%) que os tipos SEE (55%) e ADS (61%) 
(p=0,003). Entre os 55 casos com controle inicial da doença, ocorreram 20 
recidivas (36%), com SLD de 66%, também pior para os tipos CCS e LMS 
(48%) que para SEE e ADS (85%) (p=0,022). Ao final do seguimento, 25% 
permaneceram vivas sem doença e 57% haviam morrido pela doença. 
Conclusões: Há uma tendência de aumento na taxa de sarcomas de útero 
atendidos no período 2001-2016, predominando a partir dos 60 anos e em 
estádios avançados. Estar na menopausa esteve associado com tipos 
histológicos de pior prognóstico, como CCS e LMS. A sobrevida global foi 
baixa, com 33% aos cinco anos, e pior para os tipos CCS e LMS (20%). Houve 
recidivas em um terço dos casos, geralmente, nos primeiros três anos, e com 
predomínio de metástases à distância.  
 






Introduction: Uterine sarcoma represents 3% to 7% of malignancies of the 
uterine corpus. Main histologic types are carcinosarcoma (CCS), 
leiomyosarcoma (LMS), endometrial stromal sarcoma (ESS) and 
adenosarcoma (ADS). There is a lack of information about this disease in 
Brazil. Objectives: To assess the pattern of diagnosis, treatment and follow-up 
of cases of uterine sarcoma. Methodology: A retrospective cohort study of 122 
cases of uterine sarcoma managed at Prof. Dr. J. A. Pinotti Women´s Hospital, 
CAISM, Unicamp, from 2001 to 2016. CCS, LMS, ESS, ADS and other types of 
sarcoma were considered. Information concerning clinical features, treatment 
and follow-up was evaluated. Statistical analysis was done using Chi-square 
test for trend, logistic regression analysis for factors associated with types of 
sarcomas and Kaplan-Meier survival curves and log-rank test. Significance level 
was set at p<0.05. Results: abnormal uterine bleeding was the major sign or 
symptom (77%) and diagnosis was established by uterine curettage (35%) or 
surgery (34%) at most. An increasing trend of sarcoma rates was observed with 
+1.2 cases every 2 years (p=0.044), maintaining a constant proportion about 
10% of all uterine body cancers in the study period. Types of sarcomas 
achieved 47% of CCS, 22% of LMS, 16% of ESS and 14% of ADS. Most 
women were 60-year old or more (62%), postmenopausal (77%), had a BMI up 
to 29.9 Kg/m2 (61%), and presented any comorbidity (71%). On univariate 
logistic regression analysis, older age groups, postmenopausal patients and 
those with comorbidities had a higher risk for histologic types with a worse 
outcome (LMS e CCS). On multivariate regression analysis postmenopausal 




CCS. Stage I was present in 44% and Stage IV in 22%. Treatment started with 
surgery in 78% of cases, with 79% of them receiving adjuvant therapy. Only 55 
cases achieved disease control. OS rate was 76% in 12 months and 33% for 5-
year, worse for CCS and LMS (20%) than to ESS (55%) and ADS (61%, p = 
0.003). Between 55 cases with disease control, 20 had relapses (36%), with a 
DFS rate of 66%, worse in types CCS and LMS (48%) than in ESS and ADS 
(85%) (p=0.022). At the end of follow- up, 25% were alive without disease and 
57% had died from the disease. Conclusions: the uterine sarcomas rates 
increased in the period 2001-2016, prevailing in age of 60 years and diagnosis 
at advanced stages. Postmenopausal status had been linked with histological 
types of worse prognosis, as CCS and LMS. OAS rate was low, with a 33% at 
5-years and worse (20%) for CCS and LMS. Relapse occurred in one-third of 
cases, usually in the first three years, with a predominance of distant 
metastases.  
 






LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS 
ADS  Adenossarcoma 
AKT  gene codificador da proteína quinase de serina-treonina  
ATRX  síndrome de retardo mental ligada ao X 
BCOR Gene que codifica a proteína corepressor BCL6  
CA-125 Cancer antigen 125  
CAISM Centro de Atenção Integral a Saúde da Mulher  
CCS  Carcinossarcoma 
CD10  Marcador de superfície de subgrupo de linfócito B  
CDKN21 gene regulador do ciclo celular  
CEP  Comitê de Ética em Pesquisa 
CID 10 Classificação Internacional de Doenças, 10ª. edição  
EMA  Antígeno de membrana epitelial  
FIGO  Federação Internacional de Ginecologia e Obstetrícia 
HDCA8 Histona desacetilase 8 
HPF  High field power. Campos de alta potência  
IC 95% Intervalo de confiança a 95% 
IDH  Índice de desenvolvimento humano  
IFITM1 Proteína transmembrana induzida por Interferon 1 
IMC Índice de massa corporal  
Kg/m² Kilograma por metro ao quadrado 
LMS  Leiomiossarcoma 
MED 12 subunidade do complexo mediador 12  
MIB1  Proteína oncogênica associada a proliferação celular  




OMS  Organização Mundial de Saúde 
p  p-valor. Estatística 
p16  Proteína supressora de tumor com peso molecular de 16 kDa  
p53  Proteína citoplasmática com peso molecular de 53 kDa 
PAX8  Paired box gene 8. Gene da proteína de caixa pareada 8 
PIK3  gene codificador da proteína p 110 α  
PTEN  gene codificador das proteínas fosfatase e homóloga da tensina 
RB1  gene que desempenha papel importante no controle do ciclo celular  
Ref.  Categoria de referência 
RHC  Registro Hospitalar de Câncer  
SEE  Sarcoma do estroma endometrial  
SLD  Sobrevida Livre de Doença 
SUA  Sangramento uterino anormal 
SUS  Sistema Único de Saúde 
Unicamp Universidade Estadual de Campinas 
vs.  versus 
WT-1  Gene 1 supressor do tumor de Wilms 
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1. INTRODUÇÃO  
As neoplasias malignas de corpo de útero são os principais cânceres 
ginecológicos nos países desenvolvidos com uma estimativa mundial de 382 
mil casos novos e 90 mil mortes para 2018, ocupando o sétimo lugar com 4,4% 
entre as neoplasias nas mulheres (1). Comparativamente, enquanto nos 
Estados Unidos da América esta neoplasia ocupa a quarta colocação com uma 
incidência de 34,5 casos novos e mortalidade de 6,5 mortes por 100 mil 
mulheres por ano (1), no Brasil ocupa a sétima colocação com estimativa de 
6.600 casos novos para 2019 (2).  
Entre estas neoplasias há um importante predomínio de carcinomas 
com mais de 90% dos casos, seguidos dos sarcomas com 3% a 7%, formando 
um grupo heterogêneo de tumores malignos, geralmente, oriundos da 
musculatura uterina ou do tecido conjuntivo e com alguns tipos considerados 
raros (3-6). Em estudo norte americano de 2014 com 12 mil casos foram 
encontrados 95,6% de carcinomas de corpo de útero e 4,4% de sarcomas (7). 
A pouca frequência e a diversidade histopatológica dos sarcomas de 
útero favoreceram um histórico com diversas modificações nas classificações, 
contribuindo para uma falta de consenso sobre fatores de risco, prognóstico e 
tratamento. Ainda há incertezas a respeito da patogênese e comportamento 
biológico dessas neoplasias (8, 9). São fatores de risco a idade mais avançada, 
raça negra, síndromes plurimetabólicas, fatores hormonais, uso prolongado de 
tamoxifeno, radiação pélvica prévia e mutações genéticas, logicamente, com 
alguns fatores associados a tipos histológicos específicos (10, 11).  
Na última classificação de malignidades ginecológicas da 




colaboradores (12), foram incorporados alguns conhecimentos mais recentes 
sobre características moleculares, e os principais tipos histológicos de 
sarcomas considerados estão descritos a seguir, com base na relevância 
histórica e maior frequência nos diagnósticos:  
 Tumores mesenquimais   Leiomiossarcoma (LMS) 
  Sarcoma do estroma endometrial (SEE) 
 Tumores mistos, 
epiteliais e mesenquimais   Adenossarcoma (ADS) 
Além dos três tipos descritos acima, os Carcinossarcomas (CCS) 
apresentam uma história particular, pois recentemente foram reclassificados 
como uma forma desdiferenciada ou metaplásica de carcinoma endometrial, 
geralmente seroso, mas que, anteriormente, faziam parte dos sarcomas 
uterinos. Apesar desta modificação, na maioria dos estudos disponíveis até o 
momento, os consideram junto aos sarcomas uterino, e assim, foram tratados 
nesta dissertação. 
Frequentemente, os sarcomas são de difícil diagnóstico e podem 
apresentar quadros com sintomas semelhantes a doenças benignas, como 
disfunções hormonais ou leiomiomatose uterina. A apresentação clínica mais 
comum decorre de aumento uterino ou de volume abdominal, podendo estar 
acompanhado de sangramento uterino anormal ou dor pélvica (15, 16). As 
suspeitas aumentam quando ocorre crescimento rápido de massa uterina, 
perda de peso importante ou invasão de estruturas adjacentes (17). Exames de 
imagem identificam uma tumoração uterina em crescimento, porém não 




malignas. No entanto, a técnica de ressonância magnética ponderada por 
difusão tem sido sugerida para estudar a localização e a caracterização desses 
tumores (18, 19). 
Dentre os quatro principais tipos histológicos apontados, os LMS e 
CCS são os mais comuns, seguidos dos SEE e ADS. 
Leiomiossarcoma 
Os LMS possuem uma incidência 0,36 a cada 100.000 mulheres (17, 
20), acontecem a partir de 40 anos e aumentam com a idade, com certa 
associação com a raça negra e com o uso prolongado de tamoxifeno (8, 10, 
20). Os principais sintomas relacionados são massa pélvica palpável, 
sangramento uterino anormal ou dor pélvica (20). Patologicamente, o LMS é 
caracterizado por atipias nucleares severas, alto índice mitótico, geralmente 
acima de 10 mitoses por 10 campos de alta potência - ‘high field power’ (HPF), 
e necrose de células tumorais. Podem expressar marcadores de músculo liso, 
como a desmina, h-caldesmon, actina de músculo liso e histona desacetilase 8 
(HDCA8), podendo ter variação com menor expressão por imunoistoquímica 
dependendo do subtipo histológico. Além disso, os LMS são frequentemente 
imunorreativos ao CD10, importante marcador para diferenciação do estroma 
do endométrio, e para marcadores epiteliais, como queratina e EMA (12). Os 
LMS expressam receptores de estrogênio e progesterona em 30-50% dos 
casos (13, 21). Estudos da The Cancer Genome Atlas Research Network 
confirmaram mutações e deleções em RB1, P53 e PTEN e o sequenciamento 
completo do LMS confirmou e demonstrou também alterações na ATRX e 
MED12 (22). Acredita-se que pacientes com mutações na enzima fumarato 

















Figura 1. Leiomiossarcoma: macroscopia com tumoração de limites 
imprecisos, áreas de hemorragia e necrose (A); microscopia com 
hipercelularidade (B); detalhe da microscopia com atipias nucleares 
acentuadas (C) e áreas de necrose com alto índice mitótico (D). 
[Fotos do acervo do Departamento de Anatomia Patológica da 
Faculdade de Ciências Médicas da Universidade Estadual de 

















Figura 2. Leiomiossarcoma e imunoistoquimica: reação positiva para actina de 
musculo liso (E), desmina (F) e H-caldesmon (G). [Fotos do acervo do 
Departamento de Anatomia Patológica da Faculdade de Ciências Médicas da 
Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP). Campinas, São Paulo, Brasil]. 
 
Embora novas informações estejam surgindo, ainda não há critérios 
clínicos ou radiológicos validados para diferenciação entre miomas uterinos e 
LMS e assim, o diagnóstico final é realizado histopatologicamente, após uma 
histerectomia ou, acidentalmente, após uma miomectomia (24). O tratamento 
padrão é a histerectomia total contendo a massa tumoral identificada. Há certa 
controvérsia na remoção dos ovários, comumente realizada, e na dissecção de 
linfonodos, pouco aplicada (8). Os tratamentos sistêmicos não mostraram 
benefícios na sobrevida, mas situações de respostas objetivas em casos com 
estádio avançado ou recorrentes podem ser observadas (20). Existem outras 
opções terapêuticas de quimioterapia, radioterapia, terapias alvo, terapias 
hormonais e até reguladores epigenéticos que estão sendo avaliadas (25).  




O estádio do LMS é o principal parâmetro preditivo de prognóstico e 
50% dos sarcomas são diagnosticados em estádio I e 30% em estádio IV (8, 
26). A recorrência ocorre em 50 a 70% dos casos, com 40% de primeira 
recidiva nos pulmões e apenas 13% na pelve (27). Estima-se uma sobrevida 
em 5 anos de 42% (26). 
Sarcoma do estroma endometrial 
Os SEE fazem parte dos “tumores do estroma endometrial” e, 
segundo a OMS, são divididos em quatro tipos histológicos principais: nódulo 
estromal endometrial, SEE de baixo grau, SEE de alto grau e sarcoma 
indiferenciado (28). No entanto, esses tumores representam menos de 1% das 
neoplasias uterinas, se localizam na região submucosa ou intramural e ainda, 
podem ser divididos em neoplasias benignas ou malignas, com base no tipo de 
margem do tumor (29). Os SEE ocorrem entre 50-60 anos (30, 31) e a 
obesidade, diabetes, idade mais jovem da menarca e utilização de tamoxifeno 
estão associados a aumento de risco (32). Os SEE podem se manifestar com 
sangramento uterino anormal, dor, massa pélvica, dismenorreia ou, até 
mesmo, ser assintomático (31, 33, 34) 
Os SEE de baixo grau podem, ocasionalmente, se encontrados em 
locais extrauterinos, sendo o ovário o local mais comum, embora existam 
relatos de tumores na cavidade pélvica, cavidade abdominal e retroperitoneal 
(35). Alguns casos foram relacionados ao uso de estrogênio, de tamoxifeno ou 
a presença de ovários policísticos (28, 35, 36). A citomorfologia é semelhante à 
observada no nódulo estromal endometrial, consistindo de pequenas células 
com núcleos uniformes, redondos a ovais, e escasso citoplasma. A atividade 




imunoistoquímica, os SEE de baixo grau são tipicamente positivos para CD10, 
vimentina, actinas, WT-1, IFITM1, receptor de estrogênio (somente a isoforma 
alfa), receptor de andrógeno e receptor de progesterona (28).  
Já os SEE de alto grau são caracterizados por serem fibromixóides, 
com histologia de células redondas com crescimento mioinvasivo e 
imunorreatividade para a ciclina D1, BCOR e, tipicamente, abriga fusões 


















Figura 3. Sarcoma do estroma endometrial: macroscopia enfatizando massa 
polipoide amarelada e caracter infiltrativo (A); microscopia com células do 
estromais invadindo e mométrio (B) e invasão vascular (C); imunoistoquimica: 
reação positiva para CD10 (D) e receptor de estrogênio (E). [Fotos do acervo 
do Departamento de Anatomia Patológica da Faculdade de Ciências Médicas da 
Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP). Campinas, São Paulo, Brasil]. 
    







Os sarcomas indiferenciados possuem aspecto histológico mais 
parecido com os elementos mesenquimais de um carcinossarcoma do que de 
um tumor estromal endometrial típico. Tem positividade variável para CD10 e 
são, tipicamente, receptores de estrogênio e progesterona negativos ou 
fracamente positivos. São tumores altamente agressivos e associados a um 
prognóstico muito ruim, com menos de dois anos de sobrevida (34). 
Exames de imagem não são confiáveis em fazer um diagnóstico pré-
operatório de SEE (32). Os pacientes com SEE de baixo grau devem ser 
tratados com histerectomia e salpingooforectomia bilateral, já os SEE alto grau 
e indiferenciados além da histerectomia e salpingooforectomia bilateral devem 
receber terapia adjuvante, seja radioterapia e/ou quimioterapia (17,39). 
Tumores avançados ou recorrentes devem ser tratados agressivamente (31). 
Segundo estudos, 55% encontram-se em estádio I ao diagnóstico e 21% em 
estádio IV com uma sobrevida global em 5 anos de 72% (26). 
Adenossarcoma 
O ADS de útero é uma neoplasia mista, rara, composta de um 
componente epitelial benigno e um elemento estromal maligno. Representa 5% 
a 10% de todos os sarcomas uterinos. O ADS ocorre em mulheres na pós-
menopausa com média de 58 anos, mas 30% acontecem em adolescentes e 
adultas jovens (40,41). Ocasionalmente pode estar associado à endometriose e 
ao uso de tamoxifeno (42). Os sintomas mais comuns são sangramento uterino 
anormal, dor ou massa pélvica (40,43). O componente mesenquimal dos ADS, 
geralmente, mostra atipias nucleares leves a moderadas, com taxas mitóticas 
variáveis, enquanto uma minoria apresenta elementos heterólogos, como 




componente estromal de baixo grau, sem supercrescimento sarcomatoso, com 
expressão para receptor de estrogênio, receptor de progesterona, CD10 e 
WT1, e negativo para p53, com baixo índice de proliferação de MIB1 (44,45). 
Algumas mutações podem ser identificadas nas vias moleculares de PTEN, 
AKT, PIK3 e perda de genes supressores de tumor CDKN21. Mais estudos 
são necessários para elucidar o papel dessas mutações no desenvolvimento 
do ADS e qual o potencial como alvo terapêutico (42). O tratamento de 
escolha permanece a cirurgia, ou seja, histerectomia total com 
salpingooforectomia bilateral (39). Em revisão publicada em 2016 a respeito 
dos ADS, as informações disponíveis não suportam o uso de terapia 
adjuvante, já que não há benefício de sobrevida (42). Estudos mais atuais 
identificaram 74% dos diagnósticos em estádio I e 5% em estádio IV, com 















Figura 4. Adenossarcoma: macroscopia com lesão polipóide no corpo uterino, 
preenchendo a cavidade endometrial, com áreas de necrose e hemorragia (A); 
microscopia com dois componentes, o epitelial benigno (glândulas) e o 
mesenquimatoso maligno com hipercelularidade ao redor das glândulas (B, C); 
microscopia do componente sarcomatoso com mitoses atípicas (D). [Fotos do 
acervo do Departamento de Anatomia Patológica da Faculdade de Ciências 
Médicas da Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP). Campinas, São 
Paulo, Brasil]. 











Os CCS uterinos, anteriormente denominados de Tumores 
Mullerianos Mistos e Malignos, mais recentemente, são considerados 
carcinomas desdiferenciados ou metaplásicos, compostos por elementos 
carcinomatosos e sarcomatosos, oriundos de um único clone celular maligno. 
O mecanismo exato pelo qual esses dois fenótipos surgem dentro de um único 
tumor permanece incerto. Acredita-se que possa ocorrer uma plasticidade 
epitelial em que estas células passam por uma transição para o fenótipo 
mesenquimal (46-48). Tradicionalmente, pelo comportamento agressivo, similar 
aos sarcomas, os CCS foram estudados e manejados seguindo as diretrizes dos 
sarcomas. Com o surgimento de novas informações moleculares e genéticas foi 
demonstrada sua distinção dos outros sarcomas, destacando o componente 
carcinomatoso como o principal responsável pela sua agressividade (55-58).  
Caracteristicamente é uma doença da mulher a partir da sétima 
década, mas podendo ocorrer desde a quarta década (53). Estes tumores 
compartilham fatores de risco similares aos dos carcinomas endometriais do 
tipo 2, ou seja, não apresentam associação com exposição estrogênica, mas 
podendo estar relacionados com uso de tamoxifeno (54, 55) e exposição à 
radiação prévia (56). Clinicamente, se apresentam como os carcinomas, com 
sangramento vaginal anormal na pós-menopausa. Outra apresentação comum 
do CCS é na forma de ‘tumor parido’, quando há uma massa polipoide 
exteriorizando-se pelo orifício cervical para a vagina (39). A avaliação 
imunoistoquímica positiva para p16, p53 e PAX8 pode ser útil para estabelecer o 
diagnóstico de CCS, seja primário ou metastático (57). A maioria dos CCS 
























Figura 5. Carcinossarcoma: macroscopia com tumor polipoide na 
cavidade endometrial com necrose (A); microscopia com dois 
componentes malignos, adenocarcinoma e sarcoma (B) com detalhe em 
maior aumento (C). [Fotos do acervo do Departamento de Anatomia 
Patológica da Faculdade de Ciências Médicas da Universidade Estadual 
de Campinas (UNICAMP). Campinas, São Paulo, Brasil]. 
        





No geral, os CCS uterinos são tumores pouco frequentes, muito 
agressivos e a orientação terapêutica segue a dos carcinomas de endométrio 
do tipo 2, com realização de estadiamento cirúrgico completo ou até uma cito 
redução que for possível, seguida de terapia adjuvante agressiva nos casos 
apropriados. Os regimes de quimioterapia com ou sem radioterapia devem ser 
individualizados (59). A dosagem de CA-125 sérica que decorre de uma 
proteína codificada pelo gene da mucina 16 (MUC16) e que é muito utilizada no 
acompanhamento de pacientes com câncer de ovário, pode estar elevada nos 
CCS. Se elevada, parece se correlacionar com metástases ou volume do 
tumor, ou seja, uma dosagem pré-operatória elevada deste marcador tumoral 
pode significar doença avançada (60). O estádio I está presente em 38% e o 
estádio IV em 24% nos casos, com sobrevida em 5 anos de 39% (39).  
O estadiamento dos sarcomas uterinos é definido pela Federação 
Internacional de Ginecologia e Obstetrícia (FIGO), fornecendo uma ideia de 
extensão da doença e relação direta com o prognóstico. O padrão de 
disseminação hematogênica dos sarcomas desde suas fases iniciais, indica a 
pesquisa rotineira de metástases por meio de exames por imagens, 
principalmente de tórax e abdômen. O sistema atual de estadiamento tem duas 
divisões, uma para LMS e SEE e outra para ADS. Os CCS estão, atualmente, 
contemplados no sistema de estadiamento do carcinoma endometrial. Os 







Leiomiossarcoma e Sarcoma do Estroma Endometrial  
 Estádio I: Tumor limitado ao útero. 
IA: com até 5 cm de extensão 
IB: > 5 cm de extensão 
 Estádio II: O tumor se estende além do útero, dentro da pelve. 
IIA: Envolvimento anexial. 
IIB: Tumor com invasão parametrial. 
 Estádio III: O tumor invade os tecidos abdominais (não apenas se 
projetando para o abdome). 
IIIA: Um local. 
IIIB: Mais de um local. 
IIIC: Metástase para linfonodos pélvicos e/ou para-aórticos. 
 Estádio IV: Tumor com extensão além da pelve. 
IVA: Tumor invade bexiga e/ou reto. 
IVB: Metástase à distância. 
 
Adenossarcoma  
 Estádio I: Tumor limitado ao útero. 
IA: tumor limitado ao endométrio / endocérvice sem invasão miometrial 
IB: Invasão miometrial menor ou igual à metade da espessura miometrial. 
IC: Invasão miometrial maior que a metade da espessura miometrial. 
 Estádio II: O tumor se estende para a pelve. 
IIA: Envolvimento anexial. 




 Estádio III: O tumor invade os tecidos abdominais (não apenas se 
projetando para o abdome). 
IIIA: Um local. 
IIIB: Mais de um local. 
IIIC: Metástase para linfonodos pélvicos e/ou para-aórticos. 
 Estádio IV: Tumor com extensão além da pelve. 
IVA: Tumor invade bexiga e/ou reto. 
IVB: Metástase à distância. 
  
Carcinoma Endometrial (Carcinossaroma) 
 Estádio I: Tumor limitado ao corpo do útero. 
IA: tumor limitado ao endométrio ou invasão menor que a metade da 
espessura do miométrio. 
IB: invasão igual ou maior que a metade da espessura do miométrio e 
invasão glandular do colo. 
 Estádio II: O tumor invade estroma cervical, mas ainda se limita ao 
útero. 
 Estádio III: O tumor com infiltração local ou regional 
IIIA: invade serosa e/ou anexos. 
IIIB: envolve vagina e/ou paramétrios. 
IIIC: Metástase para linfonodos pélvicos e/ou retroperitoneais: 
IIIC1 – linfonodos pélvicos comprometidos. 
IIIC2 – linfonodos paraórticos comprometidos. 
Lavado peritoneal deve ser reportado, porém sem alterar o estadiamento. 
 Estádio IV: Tumor invade órgãos adjacentes ou a distancia. 
IVA: Tumor invade bexiga e/ou mucosa intestinal. 





Na comparação entre os estadiamentos do LMS/SEE com o ADS 
observa-se que a diferença entre eles está no estádio I, com o primeiro se 
baseando no tamanho do tumor e o segundo no grau de invasão miometrial, 
mantendo os outros estádios idênticos.  
Em resumo, de acordo com o exposto anteriormente, a abordagem 
inicial e principal para os quatro tipos principais de sarcomas deve começar 
com uma histerectomia total (6, 62). Tratamentos adjuvantes variam, mas 
tendem a acrescentar pouco no resultado final (62).  
O acompanhamento após tratamento deve ser determinado pelo 
risco de recorrência. As metástases pulmonares são comuns e esforços devem 
ser feitos para descartá-las, lembrando que as lesões precoces tendem a ser 
assintomáticas, mas ressecáveis. Pacientes com sarcoma de útero, segundo 
National Comprehensive Cancer Network, podem ser acompanhados 
clinicamente a cada 3-4 meses nos primeiros 2-3 anos, e duas vezes ao ano a 
partir de então, acrescidos de tomografia de tórax, abdome e pelve a cada 3-6 
meses por três anos e depois, a cada 6-12 meses por dois anos. Dependendo 
do tipo histológico, estádio e grau tumoral os exames por imagens podem ser 
considerados em menor frequência, como anual ou bianualmente até cinco 
anos (64). 
Os sarcomas de corpo de útero são agressivos e particularmente 
difíceis de serem analisados, devido à baixa incidência associada com grande 
diversidade histológica. Diagnósticos tardios, terapêuticas restritas e pouco 
efetivas, resultam em dificuldades e desestímulos, com menor valorização dos 




estivesse decretada. O resultado é uma restrição em estudos e consensos, 
com pouca modificação na terapêutica até a atualidade.  
Assim, a restrição de informações com poucos estudos sobre 
sarcomas de útero na literatura e, praticamente, sem informações brasileiras 
consistentes, considera-se importante prover informações a respeito destas 
neoplasias registradas ao longo do tempo em centro oncológico de referência 
do SUS, como as características destes diagnósticos em nosso meio, número 
de casos, idade, estadiamento, tipo histológico, e um detalhamento da 
evolução com resultados dos tratamentos realizados. 
A importância desse conhecimento é realçada pela perspectiva de 
incidência crescente decorrente do aumento na expectativa de vida. 
Particularizar o perfil das mulheres com sarcomas de útero de acordo com os 
tipos histológicos mais frequentes e sua evolução em nosso meio, poderá 
auxiliar profissionais de saúde para um reconhecimento e manejo precoce 
desses tumores, e ainda, no desenvolvimento de ações para melhorar a 
assistência a estas mulheres, procurando contrapor os pobres resultados 







2.1. Objetivo geral 
Avaliar os casos de sarcomas de útero em mulheres atendidas em 
centro de referência regional do SUS, quanto às características no diagnóstico, 
os tratamentos realizados e os resultados alcançados.  
 
2.2. Objetivos específicos 
 
2.2.1. Descrever o padrão de diagnósticos ao longo do tempo de 
sarcomas de útero atendidos a partir de 2001; 
 
2.2.2. Avaliar a idade das pacientes, tipos histológicos e o estadiamento 
dos sarcomas de útero no momento do diagnóstico; 
 
2.2.3. Avaliar os tipos de tratamentos realizados para os sarcomas de 
útero; 
 
2.2.4. Analisar as taxas de recidivas, a sobrevida livre de doença e a 








3.1. Desenho do estudo 
Estudo de coorte retrospectivo. 
 
3.2. Tamanho amostral 
Foram analisados todos os casos com registro de atendimento no 
Hospital da Mulher Prof. Dr. J. A. Pinotti, CAISM, Unicamp, no período entre 
2001 e 2016, totalizando 122 casos com diagnóstico de sarcoma de útero. O 
Hospital da Mulher é um centro regional do SUS, referência para a Região de 
Campinas, recebendo casos oriundos de até 82 cidades, com 5,5 milhões de 
pessoas, 2,5% da população brasileira (64). Caracteristicamente, esta região 
apresenta maior desenvolvimento econômico com alto IDH, por volta de 0,80 
(65), e 40% a 50% da população com acesso a assistência à saúde pelo 
sistema suplementar ou privado (66). 
 
3.3. Seleção dos sujeitos 
A partir de uma pesquisa no Registro Hospitalar de Câncer (RHC) 
utilizando o CID-10 C.54 (67), de neoplasia maligna de corpo de útero, foram 
obtidos 1.191 registros no período entre 2001 e 2016. Destes, foram 
selecionados 123 casos de mulheres que receberam o diagnóstico de sarcoma 
de útero. Após revisão dos prontuários médicos, foi excluída uma paciente que 
havia sido submetida à histerectomia em outro serviço, previamente à consulta 







Faixa etária: grupo etário de acordo com a idade em anos completos no 
momento do diagnóstico. Considerando que a incidência dos sarcomas 
predomina em mulheres de mais idade e após a menopausa, foram 
consideradas as faixas etárias abaixo de 50 anos, 50 a 59 anos, 60 a 69 
anos, e 70 anos ou mais. 
Menopausa: situação caracterizada após um período de 12 meses de 
amenorreia, geralmente por volta dos 50 anos de idade. Categorias: sim, 
não, ignorado. 
Paridade: Números de partos registrados no prontuário. Categorizados para o 
estudo da seguinte forma: nenhum (zero) parto, 1-2 partos, 3-4 partos 5 
ou mais partos. 
Comorbidades: Foram consideradas as patologias de diabetes, hipertensão 
arterial, cardiopatia, doença pulmonar obstrutiva crônica, tireoidopatia, ou 
outra, e categorizadas em: presente (sim) ou ausente (não). 
Tabagismo: rotina diária de utilização de cigarro ou derivados do tabaco. O 
tabagismo atual ou passado foi considerado conjuntamente, 
independentemente de quanto tempo cessou a utilização, e categorizados 






Motivo para diagnóstico: evento inicial que motivou a investigação (incluindo 
uma possível cirurgia) para o diagnóstico de sarcoma, conforme 
informações disponíveis no prontuário hospitalar. Foram consideradas as 
seguintes categorias de eventos: 
 sintomatologia: aumento de volume abdominal, dor pélvica, 
sangramento uterino anormal (SUA), leucorréia ou sintomas 
decorrentes de metástase; 
 exame clínico alterado; 
 exame por imagem suspeito; 
 cirurgia uterina por outra causa (diagnóstico acidental de sarcoma). 
Data do diagnóstico: data do procedimento que propiciou o diagnóstico 
definitivo de sarcoma. 
Tipo histológico: detalhamento do tipo histológico de sarcoma, sendo 
considerados os principais: CCS, LMS, SEE, ADS e outros. O tipo 
histológico foi definido de acordo com informações obtidas dos laudos 
anatomopatológicos realizados ou revisados pelo Laboratório de 
Anatomia Patológica da Unicamp. Os laudos foram revisados e 
atualizados de acordo com a classificação da Organização Mundial da 
Saúde (OMS) de 2014 para neoplasias ginecológicas (12). 
Estadiamento: Extensão da neoplasia no momento do diagnóstico, antes do 
tratamento inicial, conforme informações do prontuário e revisadas de 
acordo com a classificação da FIGO-2009 para cada grupo de sarcomas. 




Tratamento: modalidades e tipos de tratamentos realizados, isoladamente ou 
em associação. Foram consideradas quatro modalidades:  
 Cirurgia: histerectomia simples ou radical, com ou sem linfadenectomia 
retroperitoneal ou outra; 
 Radioterapia: teleterapia pélvica associada ou não à braquiterapia por 
via vaginal. 
 Quimioterapia: qualquer esquema utilizado e independente de número 
de ciclos. 
 Sem tratamento: situação possível devido ao diagnóstico de sarcoma 
ter sido realizado em estádio avançado ou a doença ter apresentado 
evolução fatal mais rápida que o início de qualquer tratamento.  
Resposta terapêutica: A resposta terapêutica foi avaliada utilizando as 
informações de prontuário na revisão médica realizada após 30 a 40 dias 
do término do tratamento inicial planejado e, no caso de ausência de 
doença clínica detectável, a manutenção do resultado por seis meses 
sem doença. De acordo com a classificação de reposta clínica orientada 
pela OMS (69) que define as possíveis respostas em completa, parcial, 
doença estável ou em progressão, estas foram recategorizadas em 
resposta completa, sim ou não, conforme segue: 
 sim: lesão alvo não detectável na avaliação após o final do 
tratamento; nesta categoria foram consideradas todas as cirurgias 
realizadas, geralmente incluindo uma histerectomia, e consideradas 
ótimas, ou seja, sem doença residual clínica. No caso de cirurgia 
subótima, foi considerada a avaliação após o final do tratamento 




A confirmação de resposta completa aconteceu quando houve uma 
manutenção de ausência de doença clínica detectável por seis meses 
ou mais após o final do tratamento. Nos casos de estádios avançados 
e não cirúrgicos, foram consideradas as respostas avaliadas 
clinicamente ou por imagens. 
 não: nessa categoria se englobam todas as demais categorias da 
classificação da OMS: reposta parcial, doença estável, doença em 
progressão. Foram incluídos os casos com surgimento de metástases a 
distância e casos com possível resposta clínica completa, mas que 
apresentaram doença detectada em até seis meses após o final do 
tratamento inicial (considerado como presença de doença ao final do 
tratamento inicial não detectada). 
Recidiva: retorno da doença, detectada através de exame clínico, histológico 
ou por imagem em paciente que permaneceu sem doença por mais de 
seis meses após o término do tratamento inicial (considerada com 
resposta clínica completa). Foi considerado o local da recidiva, de acordo 
com as informações do prontuário.  
Estado final: situação da paciente no último contato ou informação registrada 
no prontuário, podendo ser: viva sem doença, viva com doença, óbito pela 
doença ou óbito por outras causas. 
Sobrevida livre de doença (SLD): tempo decorrido entre o término do 
tratamento e o reaparecimento local ou a distância da doença em questão. 
Sobrevida global: tempo decorrido entre a data do diagnóstico até o último 




3.5. Coleta de dados 
Os casos selecionados através do RHC tiveram os prontuários médicos 
revisados para obtenção de informações sociodemográficas, do diagnóstico e 
da evolução para cada paciente. Os dados obtidos foram anotados diretamente 
em uma planilha de banco de dados de computador, construída no programa 
Excel, conforme modelo no ANEXO 1. As informações obtidas de cada 
paciente preencheram uma linha da planilha e foram identificadas por um 
número de ordem.  
 
3.6. Processamento e análise de dados 
Após a coleta dos dados, a planilha no computador foi revisada para 
verificar a consistência do seu conteúdo. A casuística final foi obtida após 
checagem dos critérios de inclusão e exclusão. O arquivo final utilizado para 
análise foi gerado após eliminação de informações que poderiam identificar a 
paciente, como nome e registro hospitalar, e armazenado com cópia em local 
seguro. Para descrever o perfil da amostra segundo as variáveis em estudo 
foram feitas tabelas de frequência das variáveis categóricas, com valores de 
frequência absoluta (n) e percentual (%).  
Para comparação das variáveis categóricas entre os tipos histológicos 
dos sarcomas foram utilizados os testes Qui-Quadrado ou exato de Fisher, e 
para a avaliação de tendência do número de casos registrados ao longo do 
tempo, foi utilizado o teste Qui-Quadrado de tendência.  
Para avaliar a relação entre os fatores associados com os tipos 
histológicos de sarcomas foi realizada uma análise com modelo de risco 




critério stepwise de seleção de variáveis, utilizando as categorias de tipos 
histológicos ordenadas em ADS, SEE, LMS e CCS, de acordo com 
informações observadas de menor para maior número de eventos de recidivas 
e óbitos. Assim, o odds ratio obtido com intervalo de confiança de 95% se 
refere à possibilidade de a paciente apresentar piores tipos histológicos, como 
o LMS e o CCS. 
A análise de sobrevida foi realizada pelo método de Kaplan-Meier com 
curvas de sobrevida global e SLD para o grupo total e por tipos histológicos, e 
comparação das mesmas através do teste log-rank.  






4. ASPECTOS ÉTICOS 
A pesquisa coletou informações de prontuários hospitalares de mulheres 
com diagnóstico de sarcoma de corpo de útero entre os anos de 2001 e 2016. 
Não houve contato com as pacientes ou nenhuma nova intervenção, ou seja, o 
estudo foi desprovido de risco. Além disso, não houve nenhum benefício direto 
a estas mulheres, uma vez que foram submetidas a tratamento em períodos 
anteriores, de acordo com protocolos de tratamento pré-estabelecidos no setor 
de Oncologia Pélvica do CAISM, Unicamp. 
Devido às particularidades desse estudo foi solicitada a dispensa da 
aplicação de termo de consentimento livre e esclarecido e o Comitê de Ética 
em Pesquisa (CEP) da Unicamp concordou (ANEXO 2). 
No desenvolvimento desse estudo foram obedecidos os princípios da 
Resolução 466/12 do Conselho Nacional de Saúde (68), garantido o sigilo e 
confidencialidade das informações, sem identificação das mulheres estudadas, 
exceto para o pesquisador. O estudo foi previamente aprovado pelo CEP da 





5. RESULTADOS  
Os resultados estão descritos a seguir, no formato de manuscrito 
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Objectives: this study aims to assess the pattern of uterine sarcomas related to 
diagnosis, treatment and follow-up. Methods: retrospective cohort study with 122 
women with uterine sarcomas managed at Women’s Hospital of the University of 
Campinas from 2001 to 2016. Information about epidemiology, clinical presentation, 
treatment and follow-up were considered and analyzed by main histology types: 
carcinosarcoma (CCS), leiomyosarcoma (LMS), endometrial stromal sarcoma 
(ESS) and adenosarcoma (ADS). Statistical analysis were descriptive, logistics 
regression, and Kaplan-Meier method, and considered p-values <0.05. Results: 
uterine sarcomas diagnosis exhibited an increasing trend of +1.2 cases every 2 
years (p=0.044), and a proportion of 10% of corpus uteri neoplasia. Histology were 
47% CCS, 22% LMS, 16% EES and 14% ADS. Most women were 60-year old or 
more (62%), postmenopausal (77%), had a BMI up to 29.9 Kg/m2 (61%), and 
presented any comorbidity (71%). Multivariate regression analyzes exhibited 
postmenopausal status was associated with histologic type related to worse 
prognosis, LMS or CCS (Odds ratio=5.45, p<0.001). Stage I was present in 44% 
and 22% in Stage IV. Treatment started with surgery in 78% and 79% had adjuvant 
therapy. Only 55 cases achieve disease control and 20 had relapses (36%) in the 
follow-up, with DFS rate of 66% and 5-year overall survivor (OS) rate of 33%. OS 
was worse for CCS and LMS (20%) than to ESS and ADS (55-61%, p=0.003), and 
25% remained alive at end. Conclusions: uterine sarcomas rates increased in the 
period 2001-2016, prevailing in age of 60 years or more and 44% at stage I. 
Postmenopausal status had been linked with histological types of worse prognosis. 
OS rate was low and worse for types CCS and LMS (20%). 





The malignant neoplasm of uterine body are the most frequent for the 
gynecologist in developed regions [1] and, in Brazil, it is estimated that 6,600 
new cases will occur in 2019, in fourth place [2]. Among these neoplasms, the 
uterine sarcomas make up a group of rare neoplasms, arising from myometrial 
or mesenchymal tissue [3], which represents 3% to 7% of uterine cancer, and 
only 1% of all malignancies of female genital tract [4-6]. Sarcomas tend to 
exhibit aggressive behavior, with fast evolution and the surgery is considered 
the basis of the treatment [6, 7]. 
Histopathological diversity of uterine sarcomas, relative rarity, and modifications 
in their classifications over time have contributed to maintenance of 
uncertainties related to pathogenesis and biological behavior, with a lack of 
definition about risk factors, prognosis and the best management [8, 9].  
Based on the latest classification of gynecological malignancies by the World 
Health Organization in 2014 [10], the main uterine sarcomas are 
leiomyosarcoma (LMS), endometrial stromal sarcoma (EES) and 
adenosarcoma (ADS). Carcinosarcomas (CCS), on the other hand, have been 
recently reclassified as a metaplastic form of endometrial carcinoma, however, 
it is still frequently analyzed in retrospective studies together with other types, 
as a uterine sarcoma [10, 11].  
Stage of these neoplasms (FIGO-2009) is one of the most important prognostic 
factors, and achieve an early diagnosis is the main strategy for better results 
[12]. 
Add knowledge regarding uterine sarcomas is highlighted by the upward trend 




provide information about time trend and pattern of uterine sarcomas diagnosed 
and managed at comprehensive hospital for cancer management, part of the 
Brazilian public health system, emphasizing the sarcomas stage and survival by 
histological type. 
 
Materials and methods 
This is a cohort study with information of the patients assisted at Women 
Hospital of University of Campinas, Campinas (SP), Brazil, in the period 2001 to 
2016. The cases were identified in the hospital system records filtered by ICD-
10 C.54, uterine body malignant neoplasia [14], and resulting in 1,191 records 
with 123 of them had uterine sarcoma diagnosis, including CCS. After reviewing 
the medical records one case was ruled out due the patient undergone 
hysterectomy at another service and did not come back after the first 
appointment. Therefore, 122 cases compound the casuistic studied.  
The collected data were inserted into a spreadsheet created with Excel software 
and later reviewed for statistical analysis. First, a trend analysis of the number 
of cases recorded biennially throughout the studied period was conducted by 
Chi-Square test for trend. Afterwards, a descriptive analysis using Chi Square 
test or Fisher exact test was conducted regarding the whole group, and by 
histological type of sarcomas. The analyses were performed by age group 
distribution (<50 years, 50-59 years, 60-69 years, and 70 or more years), parity 
(0; 1-2; 3-4, and 5 or more), menopausal status, body mass index (BMI) in 
kg/m² (<25; 25-29.9; 30-34.9; and 35 or more), the presence of comorbidities 
(pathologies considered: diabetes, arterial hypertension, cardiopathy, 




past, regardless of how long since quitting), neoplasm stage according to FIGO-
2009 [12], modality of initial treatment (surgery, radiotherapy, chemotherapy, or 
nothing) and the result after treatment end (optimal surgery and/or complete 
clinical response after radiotherapy and/or chemotherapy, yes or no). 
Subsequently, considering the histological types ADS and ESS as the one with 
better prognosis, and the types LMS and CCS as the ones with worse 
outcomes, were conducted a polytomous logistic regression analysis (models of 
proportional risks), univariate and multivariate with stepwise selection criteria, in 
order to reach an odds ratio with a 95% of confidence interval for occurrences 
of worse histological types. 
The longitudinal analyses considered the overall survival (OS) rate as the 
period between the diagnosis and the last contact or death, and the disease-
free survival (DFS) rate as the period between the end of treatment and 
occurrence of the relapses. The relapses were classified as pelvic or distant, 
and the diagnoses were confirmed by histopathology, clinical examination or 
image exam. Survival curves were built by Kaplan-Meier method and analyzed 
by long-rank test. The statistical tests significance was 5%. This study followed 
the regulatory standards of the National Health Council of Brazil and was 
approved by the Ethics Committee of University of Campinas. 
 
Results 
The signs or symptoms related to initial diagnosis of sarcomas were abnormal 
uterine bleeding in 77%, abnormal image exam in 7%, increased abdominal 
volume in 6%, pelvic pain in 4%, and a vaginal birth tumor in 3%. The diagnosis 




13%, and biopsy at vaginal examination in 17%. There were 16 cases of 
sarcomas diagnosed after a hysterectomy due to myomatosis, all in women 
aged between 29 and 55 years. 
Uterine body neoplasms recorded in the period 2001-2016 showed a trend 
towards noticed for carcinomas, with +10.8 cases biennially (p = 0.003), as well 
as sarcomas, with +1.2 cases biennially (p = 0.044). The years 2001-2002 had 
90 carcinomas and 10 sarcomas recorded, while 168 carcinomas and 20 
sarcomas were cared for the years 2015-2016 (Table 1). The proportion rate 
between carcinomas and sarcomas remained relatively stable in the period, 
with average values around 90% and 10%. 
The histological types distribution of 122 cases of sarcomas were 47% of CCS, 
22% of LMS, 16% of ESS and 14% of ADS, with an increasing tendency of 
diagnosis for all the histological types, except for LMS types which remained 





Table 1. Biennial distribution of uterine sarcomas according to histologic type and 














n (%)  n (%) 
2001-02 5 4 1 0 10 (10.0)  90 (90.0) 
2003-04 7 2 1 1 11 (10.7)  92 (89.3) 
2005-06 5 3 5 0 13 (9.9)  118 (90.8) 
2007-08 6 5 4 2 17 (10.0)  153 (90.0) 
2009-10 10 4 2 4 21* (12.0)  154 (88.0) 
2011-12 4 2 2 5 13 (8.2)  145 (91.8) 
2013-14 8 3 3 2 16 (9.8)  148 (90.2) 
2015-16 12 4 2 3 21 (11.1)  168 (88.9) 
CCS: carcinosarcoma; LMS: leiomyosarcoma; ESS: endometrial stromal sarcoma;  
ADS: adenosarcoma. 







The characteristics of the women who were assessed according to histological 
type of sarcoma are described in Table 2. The age of the patients at diagnosis 
ranged from 17 to 89 years, and 62% happened from the age of 60 years. The 
age distribution by histological types, 46% of CCS occurred from the age of 70 
years, while 26% of LMS, and 45% of ESS occurred before the age of 50 years 
(p < 0.0001). Parity distribution has not shown any association with histological 
types, but there were twice to 3 times more nulliparous in the CCS group (p = 
0.217). Regarding menopause, 77% were postmenopausal, a less frequent 
condition in the cases of ESS (47%, p < 0.001). BMI was up to 29.9 Kg/m2 in 
61% and comorbidities were present in 71% of the patients. Only 12% of the 






Table 2. Distribution of some variables related to 122 cases of uterine sarcomas managed 
between 2001 and 2016. 
Variable 















n (%)  n (%)  n (%)  n (%) p# n (%) 
Age group (years)           <0.0001   
<50 0 (0)  7 (26)  9 (45)  3 (18)  20* (16) 
50-59 14 (24)  9 (33)  1 (5)  3 (18)  27 (22) 
60-69 17 (30)  7 (26)  4 (20)  5 (29)  33 (27) 
>70 26 (46)  4 (15)  6 (30)  6 (35)  42 (35) 
Parity@            0.217   
0 13 (23)  2 (7)  2 (10)  2 (12)  19 (15) 
1-2 15 (27)  7 (26)  3 (15)  5 (29)  30 (25) 
3-4 11 (20)  13 (48)  8 (25)  3 (18)  36* (30) 
5+ 17 (30)  5 (19)  7 (35)  7 (41)  36 (30) 
Menopause            <0.001   
Yes 56 (98,2)  17 (63)  9 (47)  12 (71)  94 (77) 
No 1 (1,8)  10 (37)  11 (53)  5 (29)  28* (23) 
BMI (kg/m2)            0.640   
<25 16 (28)  7 (26)  4 (20)  2 (12)  29 (24) 
25-29.9 19 (33)  10 (37)  10 (50)  6 (35)  45 (37) 
30-34.9 14 (25)  7 (26)  5 (25)  4 (24)  30 (25) 
>35 8 (14)  3 (11)  1 (5)  5 (29)  18* (14) 
Comorbidity            0.023   
Yes 47 (83)  17 (63)  10 (50)  10 (59)  85* (71) 
No 10 (17)  10 (37)  10 (50)  7 (41)  37 (29) 
Smoking            0.365   
No 51 (89)  21 (78)  19 (95)  15 (88)  107* (88) 
Yes 6 (11)  6 (22)  1 (5)  2 (12)  15 (12) 
* Added 1 case to total relative to embryonal rhabdomyosarcoma (42 years, 4 pregnancies, not 
menopausal, BMI 37.7, with comorbidity and non-smoker).    #Chi-square-test or Fisher’s exact test.  
@Parity: no information in 1 case (n= 121). CCS: carcinosarcoma; LMS: leiomyosarcoma; ESS: 




By univariate logistics regression analysis, older age groups, postmenopausal 
status, and presence of comorbidities were related to higher risk for worse 
histological types, such as LMS and CCS. In the multivariate regression, only 
postmenopausal status maintained the significance, with odds ratio of 5.45 
(95%IC 2.40-12.38, p < 0.001) to have LMS or CCS types (Table 3). 
The sarcomas were diagnosed as Stage I in 44% and Stage IV in 22% of the 
cases. Stage by histological type exhibited a larger proportion at Stage I for 
ESS (60%) and ADS (82%). On the other hand, 25% of CCS and 33% of LMS 





Table 3. Logistic regression analysis of 121 cases of uterine sarcomas for 
risk to have histologic types with a worse prognosis (leiomyosarcoma or 
carcinosarcoma). 
Variable Category OR 95% IC p 
Univariate regression    
Age group <50 years (ref.) 1.00 -- -- 
 50-59 years 4.99 1.65 – 15.10 0.005 
 60-69 years 4.03 1.41 – 11.52 0.009 
 >70 years 5.45 1.96 – 15.21 0.001 
Parity@ 0 (ref.) 1.00 -- -- 
 1-2 0.50 0.16 – 1.56 0.230 
 3-4 0.34 0.11 – 1.03 0.056 
 5+ 0.38 0.12 – 1.14 0.083 
Menopause No (ref.) 1.00 -- -- 
 Yes 5.53 2.44 – 12.57 <0.001 
BMI (Kg/m2) <25 (ref.) 1.00 -- -- 
 25-29,9 0.57 0.23 – 1.37 0.208 
 30-34,9 0.67 0.26 – 1.77 0.424 
 >35 0.52 0.17 – 1.59 0.251 
Comorbidity No (ref.) 1.00 -- -- 
 Yes 2.80 1.36 – 5.75 0.005 
Smoking No (ref.) 1.00 -- -- 
 Yes 0.98 0.36 – 2.66 0.966 
Multivariate regression    
Menopause No (ref.) 1.00 -- -- 
 Yes 5.45 2.40 – 12.38 <0.001 
OR = Odds Ratio: risk ratio for histologic type with worst prognosis; tumors 
considered from the best to worst type: Adenosarcoma (n=17), Endometrial 
stromal sarcoma (n=20), Leiomyosarcoma (n=27) and Carcinosarcoma (n=57). 
95%CI = 95% confidence interval for risk ratio. Ref.: reference level. @Parity: 
without data in 1 case (n=120). BMI: body mass index. Statistics: models of 




Table 4. Distribution of 122 cases of uterine sarcomas managed between 2001 and 
2016 according to FIGO-2009 staging system. 
Fisher’s exact test for stage I versus II to IV: p = 0.0001.  
CCS: carcinosarcoma; LMS: leiomyosarcoma; ESS: endometrial stromal sarcoma; 
ADS: adenosarcoma. FIGO: International Federation of Gynecology and Obstetrics [12]. 
*Added 1 case in total relative to Stage Ib embryonal rhabdomyosarcoma. 
#Adenosarcoma Stage Ib: seven cases with <50% invasion and two cases >50% of 
















n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%) 
I 
Ia 10 (18)  1 (4)  6 (30)  5 (29)  22 (18) 
Ib 6 (10)  10 (37)  6 (30)  9# (53)  32* (26) 
II  4 (7)  4 (15)  4 (20)  1 (6)  13 (11) 
III 
IIIa 4 (7)  0 (0)  0 (0)  0 (0)  4 (3) 
IIIb 13 (23)  1 (4)  1 (5)  0 (0)  15 (12) 
IIIc 6 (10)  2 (7)  1 (5)  1 (6)  10 (8) 
IV 
IVa 2 (4)  1 (4)  0 (0)  0 (0)  3 (3) 




The hysterectomy surgery was the first treatment for 95 (78%) patients, and 
was added retroperitoneal lymphadenectomy in 19, and radiotherapy and/or 
chemotherapy in 75 cases (ranging from 59% to 66% per histological type). The 
optimal control of the disease (complete surgical resection and/or complete 
clinical response) was reached in 58% of the cases (55/95), and in 71% of the 
ADS, 67% of the ESS, 37% of the LMS, and 33% of the CCS. 
Relapses occurred in 36% (20/55) of those who reached initial complete 
disease control. Relapses occurred in the first 12 months in 13 cases, and 
within 36 months in 18 cases, and 11 cases were distant metastasis. There was 
a late relapse after 91 months, a subcutaneous tissue metastasis (abdominal 
wall), in a woman with EES of low degree, Stage II, initially managed with 
surgery and radiotherapy. 
Another 27 women (22%) were unable to perform surgery, a predominant 
situation in the CCS cases (32%) against 12% to 15% for the other types, 
although statistically not significant (p = 0.108). Of these patients, 21 received 
initial radiotherapy and/or chemotherapy (without surgery) and there was only 
one case (2%) of complete clinical response. Longitudinal analyses result in OS 
rate of 76% in 12 months and 33% in five years. Analyzing by histological type, 
the EES and ADS had an OS rate of 88-90% in 12 months and 55-61% in five 
years. In comparison, CCS and LMS types presented the worst results with a 5-
year OS = 20-22% (Figure 1, p = 0.003). DFS rate was 66% for all cases with 
disease control at the first treatment and changed from 48% for CCS plus LMS 




At follow-up end, only 25% (31/122) women remained alive and disease-free, 
and 57% (69/122) had died due to the disease, worse for LMS (78%) and CCS 












Figure 1: Overall survival according to histologic type in 122 uterine sarcomas 
recorded from 2001 to 2016: CCS: carcinosarcoma (n=58); LMS: 
leiomyosarcoma (n=27); ESS: endometrial stromal sarcoma (n=19); ADS: 
adenosarcoma (n=17). CCS and LMS with poorer survival compared to ESS 














































Figure 2: Disease-free survival (DFS) considering 54 cases of uterine 
sarcomas with initial disease control and comparing by histologic type group 
CCS+LMS (carcinosarcoma plus leiomyosarcoma, n=29) versus ESS+ADS 
(endometrial stromal sarcoma plus adenosarcoma, n=25), with a worse DFS 



































Uterine sarcomas accounted for 10% per year of the total number of 
malignancies of the uterine body from 2001-2016, with an increasing trend to 
add +1.2 cases every two years (p = 0.044). This trend is maintained for 
histologic types CCS, ESS and ADS.  
This behavior with increased number of cases may be related to a higher life 
expectancy, but also a higher rate of referral of severe cases to reference 
centers [1, 13]. These characteristics justify the higher proportion (10%) of 
sarcomas observed, in comparison to 3% to 7% described in the literature for 
other services [4-6]. The LMS rate over time remained relatively stable, differing 
from the remaining types, without any plausible explanation. Similarly, a 
Scandinavian study reported a constant incidence of LMS from 1978 to 1997 
[15]. 
Concerning diagnosis, despite the perception that sarcoma is a pelvic tumor 
with fast growing, 77% of cases exhibited abnormal uterine bleeding as an early 
symptom. In 16 cases, the diagnosis was incidental, following a hysterectomy 
for presumed uterine myoma, particularly in women in the reproductive age. 
Among histologic types of sarcomas, prevailed those one with a worse 
prognosis, as a CCS in 47% and LMS in 22%, against 16% of ESS, 14% of 
ADS and one case of embryonal rhabdomyosarcoma. In general, these tumors 
predominate in patients over 60 years of age, explaining the high proportion of 
postmenopausal women and those ones with comorbidities. It is noteworthy that 
46% of CCS occurred in women older than 70 and none were under 50 years of 




0.0001). These findings confirm recent studies describing that ESS predominate 
in the age group 40-50 year [16-18].  
On logistic regression analysis, age groups above 50 years, being 
postmenopausal and having some comorbidity condition were related to risk of 
developing histologic types of sarcomas with a worse prognosis, such as CCS 
and LMS. Being postmenopausal remained significant on multivariate analysis, 
with a five-fold increased risk for these worse prognosis histologic types. This 
result may be justified, partially, by a greater exposure to exogenous estrogen 
in the post menopause, as a risk factor for CCS, which was the predominant 
histologic type [19]. Ishidera and coworkers published a single study of women 
undergoing surgery for benign or malignant mesenchymal tumors and observed 
that uterine sarcomas were detected in 28% of postmenopausal women, in 
comparison to only 1.1% in premenopausal patients [20]. It remains to be 
established whether menopause is a risk factor for sarcomas [21], but hormonal 
changings may cause modifications in mitotic activity and uterine cell 
morphology [22].  
Despite a lack of significant association for parity, BMI and smoking, all 
histologic types had a high rate of multiparity (>50% with three or more 
deliveries), in contrast to 23% of nulliparity for CCS (vs. 7-11% of nulliparity for 
other histologic types). Concerning BMI, ESS predominated below 30 Kg/m2, 
while ADS predominated with higher BMI, particularly, above 35 Kg/m2. A 
history of smoking was present in 22% of patients with LMS and occurred in 
less than 12% for other tumor types. There is a lack of studies relating smoking 




12% of smokers in CCS, 28% in patients with ESS and 16% in LMS and 
demonstrated a worse overall survival in patients with a history of smoking [23].  
About Stage of sarcomas, 44% were in Stage I, a relatively low proportion, and 
this was similar to result reported by a Norwegian study of 1,042 cases [5]. 
Furthermore, by histologic type, Stage I predominated in ESS (60%) and in 
ADS (82%), while 33% of LMS and 25% of CCS were diagnosed in Stage IV, a 
significant association (p = 0.0001) and, probably related to increased 
aggressiveness of these last histologic types. Similar findings for LMS were 
described in an American study of 219 patients diagnosed from 1982 to 2005, 
with 35% of them diagnosed in Stage IV [24]. 
Regarding treatment, surgeries are considered the standard therapy for 
sarcomas. Hysterectomy was the surgery for 78% of the patients, although 62% 
of them also received adjuvant therapy, either radiotherapy and/or 
chemotherapy, even though these additional therapies yield controversial 
results [23, 25]. In this study, only one of 21 patients treated primarily with 
radiotherapy and/or chemotherapy without surgery had a satisfactory clinical 
response, highlighting the poor response already described in other reports 
when surgery is no longer feasible, usually signaling advanced disease with a 
poor prognosis [16, 26, 27]. Another factor indicative of increased 
aggressiveness of sarcomas were the six untreated cases, all due to advanced 
tumor stage and rapid progression, five of which were CCS. 
The worse prognosis of uterine sarcomas was confirmed by the low OS rate 
observed, dropping from 76% in 12 months to 33% in five years. On the 
evaluation of histologic types, it became evident that there are two groups with 




rate, between 55-61%, and a second group composed of CCS and LMS with 
poorer outcome, histologic types considered to be more aggressive, with a 5-
year OS rate around 20% (p = 0.003). Several studies have indicated a poor 
prognosis and 5-year OS for LMS (40-46%) and for CCS (30-45%), in contrast 
to that observed for ESS (86-97%) and ADS (69%), what agree with our 
findings [23, 28-30]. 
In general, the poor prognosis observed for uterine sarcomas is partly a reflex 
of limited treatment modalities available for rapidly progressive diseases that 
are detected in more advanced stages. In this study, only 55 women (45%) 
had clinical control at the completion of initial therapy, particularly when 
optimal surgery was associated. Nonetheless, 20 of these women had 
recurrences (36%), with 18 cases in 36 months and 11 distant metastases. The 
main sites of metastases were the lungs in four cases and bone in another 
three cases, findings that are concordant with previous studies [16, 31]. DFS 
followed the histologic types of sarcomas divided into two groups of distinct 
prognoses, a group compound by ESS and ADS with a 5-year DFS rate of 
85%, versus 48% for the second group with CCS and LMS (p = 0.022). 
Limitations of this study include the small number of cases and retrospective 
nature of the data. A higher prevalence of tumors of worse prognosis may have 
expected in a regional reference center where the cases studied came from, or 
variation due temporal changing related to access of the population. On the 
other hand, strength of this study is the institution where women received 
treatment, as a reference center of the public health system. This Institution has 
a predefined protocol for staging, treatment and follow-up, with accurate data 




observed, only one patient, and made it possible to supply the lack of data on 
uterine sarcomas in Brazilian women. 
Finally, we conclude that the rate of uterine sarcomas has increased from 2001 
to 2016, mainly of histologic types CCS, ESS and ADS, predominating in 
women over 60 years of age and diagnosed in advanced stages. Being 
postmenopausal was associated with histologic types of poorer prognosis, such 
as CCS and LMS. There was a low 5-year OS rate of 20% for types CCS and 
LMS, and recurrences in one-third of cases, usually in the first three years after 
diagnosis, with a predominance of distant metastases. Improving women care 
and a faster investigation of symptomatic at post menopause are crucial to 
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6.1. Há uma tendência de aumento na taxa de sarcomas atendidos no período 
entre 2001 e 2016, particularmente para os tipos histológicos CCS, SEE e 
ADS, mas mantendo uma proporção de 10% em relação aos carcinomas, 
acima do descrito na literatura de 5 a 7%. O sangramento uterino anormal 
foi o principal sintoma ou sinal (77%) e o diagnóstico foi alcançado por 
curetagem uterina em 35% ou por cirurgia em 34%. 
6.2. Os diagnósticos de sarcomas de útero aumentaram com a idade, com 35% 
ocorrendo a partir de 70 anos. Apenas 16% foram diagnosticados antes de 
50 anos com predomínio dos SEE (46%). Dentre os tipos histológicos, os 
mais encontrados foram os CCS (47%) seguidos dos LMS (22%). Os 
sarcomas em estádios avançados (II a IV) prevaleceram (56%) e estar na 
menopausa apresentou maior risco (cinco vezes) de associação com tipos 
histológicos de pior prognóstico. 
6.3. O tratamento inicial foi cirúrgico em 78% dos casos, principalmente 
histerectomias, com 79% destes recebendo radioterapia e/ou quimioterapia 
adicionais com controle clínico da doença em 58% (55/95), maior para ADS 
(71%) e SEE (67%) e menor para LMS (37%) e CCS (33%). 
6.4. A sobrevida global das mulheres com sarcomas foi baixa, de 33% em 
cinco anos, pior para os tipos CCS e LMS (20%), contra 55-61% para os 
tipos SEE e ADS. Dentre os 55 casos com controle da doença, 20 (36%) 
apresentaram recidivas, geralmente nos primeiros três anos, com 
predomínio de metástases para pulmões. A SLD foi de 66%, pior para CCS 
e LMS (48%) que para SEE e ADS (85%). Ao final do seguimento, apenas 
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8.1. ANEXO 1: Modelo de planilha eletrônica utilizada para formar o banco de 
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8.2. ANEXO 2: Parecer de aprovação do estudo na Comissão de Ética em 





































8.3. ANEXO 3: Resultados adicionais. 
 
Tabela A-1. Distribuição do tipo de sintoma ou sinal apresentado ao diagnóstico de 


















n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%) 
Aumento 
abdominal 
2 (93,5)  4 (15)  1 (5)  0 (0)  7 (6) 
Dor 1 (2)  4 (15)  0 (0)  0 (0)  5 (4) 
SUA 49 (86)  15 (55)  18 (90)  12 (70)  94 (77) 
Leucorréia 2 (3,5)  0 (0)  0 (0)  0 (0)  2 (2) 
Tumor parido 0 (0)  0 (0)  0 (0)  3 (18)  4* (3) 
Exame de 
imagem uterina 
3 (5)  3 (11)  1 (5)  2 (12)  9 (7) 
Metástase 
sintomática 
0 (0)  1 (4)  0 (0)  0 (0)  1 (1) 
*Adicionado 1 caso no total referente a rabdomiossarcomoma embrionário por tumor 
parido. CCS: carcinossarcoma; LMS: leiomiossarcoma; SEE: sarcoma do estroma 
endometrial; ADS: adenossarcoma. SUA: sangramento uterino anormal. 
 
O principal sintoma ou sinal ao diagnóstico foi SUA em 77% dos casos, 
predominando nos CCS e SEE. Das seis pacientes que apresentaram aumento 
do volume abdominal, quatro foram diagnosticadas com LMS. Os três tumores 
paridos ao diagnóstico eram ADS. A única paciente que apresentou metástase 




Tabela A-2. Distribuição do método utilizado para diagnóstico de sarcoma de útero, 
















n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%) 
Biopsia guiada 0 (0)  1 (4)  0 (0)  0 (0)  1 (1) 
Biopsia de colo ou 
tumor parido 
5 (9)  3 (12)  0 (0)  2 (11)  11 (9) 
Cirurgia (suspeita de 
sarcoma) 
9 (16)  9 (33)  3# (15)  4 (24)  25 (21) 
Cirurgia por outras 
causas 
0 (0)  9 (33)  5 (25)  2 (11)  16 (13) 
Curetagem 28 (49)  2 (7)  9 (45)  4 (24)  43 (35) 
Pipelle 6 (10)  2 (7)  0 (0)  1 (6)  9 (7) 
Histeroscopia 9 (16)  0 (0)  3 (15)  4 (24)  16 (13) 
Biopsia de 
metástase 
0 (0)  1 (4)  0 (0)  0 (0)  1 (1) 
*Adicionado um caso no total: rabdomiossarcomoma embrionário e biópsia de colo.  
# Um caso diagnosticado por laparoscopia. CCS: carcinossarcoma; LMS: leiomiossarcoma; 
SEE: sarcoma do estroma endometrial; ADS: adenossarcoma. 
 
Com relação aos métodos utilizados para diagnóstico, 35% do total, 49% dos 
CSS e 45% dos SEE foram diagnosticados por curetagem uterina. Dentre os 
16 casos diagnosticados em cirurgias por outras causas (diagnóstico 





Tabela A-3. Distribuição dos tipos de tratamentos realizados em 122 casos de sarcomas (incluindo os carcinossarcomas) segundo 
o tipo histológico e a resposta clínica. 
Tipo de tratamento 





















n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%)  n (%) 
Histerecomia (HT) 3 (5)  4 (15)  4 (20)  5 (29)  16 (13)  10 (18)  6 (9) 
HT + LND 2 (4)  1 (4)  1 (5)  0 (0)  4 (3)  1 (2)  3 (5) 
HT + RT e/ou QT 22 (38)  18 (66)  10 (50)  9 (53)  60* (49)  32* (58)  28 (41) 
HT + LND + RT e/ou QT 12 (21)  0 (0)  2 (10)  1 (6)  15 (12)  11 (20)  4 (6) 
RT e/ou QT 13 (23)  4 (15)  2 (10)  2 (12)  21 (18)  1 (2)  20 (30) 
Sem tratamento 5 (9)  0 (0)  1 (5)  0 (0)  6 (5)  0 (0)  6 (9) 
Teste de Fisher: cirurgia versus não cirurgia, por tipo histológico, p=0,108. #Resposta clínica completa: incluiu casos de cirurgia 
ótima ou resposta completa após tratamentos adjuvantes e que permaneceram seis meses ou mais sem evidência de doença. 
*Adicionado 1 caso no total referente a rabdomiossarcomoma embrionário tratado com histerectomia, radioterapia e quimioterapia 
e resposta clínica completa.  HT: histerectomia; LND: linfadenectomia; RT: radioterapia; QT: quimioterapia. 




Nesta última tabela, pode ser observado que 77% das pacientes realizaram 
algum tratamento cirúrgico. Cerca de 85-88% das pacientes com LMS, SEE e 
ADS realizaram tratamento cirúrgico, com ou sem tratamento adjuvante. Dentre 
os 21 casos tratados sem cirurgia, 13 eram CCS e este tipo histológico teve 
cinco dos seis casos que não conseguiram realizar tratamento algum. Apenas 
uma paciente obteve resposta clínica completa com radioterapia (sem cirurgia).  
